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Az idiopathiás inflammatoricus myopathiák autoimmun betegségek; közös jellegzetessé-gük a harántcsíkolt izmok immunmediált gyul-
ladása, amely progresszív izomgyengeség kialakulásához
vezet. Bizonyos esetekben típusos bôrelváltozások, illet-
ve egyéb szervek érintettsége is jelentkezik. 
Az idiopathiás inflammatoricus myopathiákat több
klinikopatológiai alcsoportra osztjuk, ezek patome-
chanizmusukban, szövettani jellegzetességeikben, tü-
neteikben, valamint kórlefolyásukban és prognózisuk-
ban lényegesen eltérnek egymástól (1. táblázat). Leg-
gyakrabban a polymyositis (PM) és a dermatomyositis
(DM) fordul elô. Overlap myositisben (OM) a myo-
sitis más szisztémás autoimmun betegséggel együtte-
sen jelentkezik. Sajnos egyre gyakrabban találkozunk a
legrosszabb prognózisú, rosszindulatú daganatos be-
tegségekhez társult formával (cancer-associated myo-
sitis, CAM). Ritkábban fordul elô az úgynevezett zár-
ványtestes myositis [inclusion-body myositis (IBM)].
Ismert e kórképek juvenilis formája is (gyermekkorban
leginkább dermatomyositis fordul elô: juvenilis der-
matomyositis).
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Az idiopathiás inflammatoricus myopathiák
szisztémás autoimmun betegségek. Jellegzetessé-
gük a harántcsíkolt izmok – progresszív izom-
gyengeség kialakulásához vezetô – immunme-
diált gyulladása. A betegség létrejöttérôl még
napjaikban is korlátozottak az információink. Az
utóbbi években azonban a patomechanizmus
számos, eddig ismeretlen részletét sikerült feltér-
képezni, ezek a késôbbiekben akár potenciális
terápiás célpontként is szolgálhatnak. A szerzôk
a releváns nemzetközi és hazai irodalmi adatok
alapján összefoglalják az idiopathiás inflamma-
toricus myopathiák kialakulásában szerepet ját-
szó legfontosabb tényezôket és folyamatokat. 
Az idiopathiás inflammatoricus myopathiák ke-
zelésében az elsô választandó szerek a glükokor-
tikoidok; számos egyéb immunszuppresszív szer
is alkalmazható. A jelenleg rendelkezésre álló
hagyományos terápiás eljárások mellett megem-
lítik a legújabb kezelési lehetôségeket is.
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NEW DATA ABOUT INFLAMMATORY
MYOPATHIES
Idiopathic inflammatory myopathies are systemic
autoimmune diseases with an immune-mediated
inflammation of the striated muscles which lead
to progressive muscle weakness. Their cause is
still unknown, but recently the understanding of
the molecular immunopathology has improved,
which may as well offer therapeutic targets in the
future. The aim of this review is to present
currently available data on the most important
factors and processes that are involved in the
pathogenesis of these diseases. Although gluco-
corticoids remain the cornerstone of the treatment
for the major forms of idiopathic inflammatory
myopathies, there are other efficacious immu-
nosuppressive agents with fewer side effects. The
authors discuss classic treatment regimens as well
as more recent therapeutic approaches.
polymyositis, dermatomyositis,
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Az alábbiakban a leggyakrabban elôforduló polymyo-
sitis és dermatomyositis kutatásában az utóbbi években
megismert újdonságok ismertetésre szorítkozunk.
Történeti áttekintés 
Az orvosi irodalomban elôször 1887-ben Wagner, majd
Unverreicht ismertette három beteg esetét, akiknél fa-
tális kimenetelû, akut izomgyengeség jelentkezett bôr-
tünetek kíséretében (1–3). Ekkor a kórképet poly-
myositisnek nevezték el. Pár évvel
késôbb Unverreicht a betegség lényegé-
nek a bôr- és izomtünetek együttes je-
lentkezését tartotta, ezért új nevet
adott: dermatomyositis. Ezt követôen a
két fogalmat szinonimaként használ-
ták, és feltételezték, hogy a bôrérin-
tettség mindig része a betegségnek. 
1903-ban Steiner mutatott rá arra,
hogy az izomgyengeség jelentkezhet
bôrtünetek nélkül is (4). Ezt a – ma
polymyositisnek tartott – formát akko-
riban számos elnevezéssel illették: pseudotrichinosis,
menopausalis muscularis dystrophia, késôi kezdetû
progresszív muscularis dystrophia. A diagnózis gyakran
téves lehet, amennyiben a jellegzetes bôrtünetek hiá-
nyoznak; ám a myositis egyéb izombetegségektôl való
elkülönítésében az izombiopszia és a kórszövettani érté-
kelés alkalmazása csak az 1950-es évektôl vált rutinmód-
szerré (5–7).
Az 1940-es évektôl a klinikusokat érintô egyik legfon-
tosabb kérdésben, a kezelésben nagy sikert hozott a
kortikotropin bevezetése (8); a glükokortikoidterápia
széles körû elterjedésével számottevôen javult a betegség
prognózisa. Bohan és Peter 1975-ben felállították az elsô
diagnosztikus kritériumrendszert, amelyet – számos hi-
bája ellenére – azóta is elterjedten alkalmaznak a klini-
kumban (9). Ez a kritériumrendszer még nem sorolta az
idiopathiás inflammatoricus myopathiák közé az elôször
1967-ben leírt zárványtestes myositist (10, 11).
Bohan és Peter a polymyositis és a dermatomyositis
egyetlen elkülönítô jelének a bôrtünetek jelenlétét, il-
letve hiányát tekintették, a késôbbi kutatások során
azonban bizonyossá vált, hogy a két kórkép között
egyéb lényeges különbségek is vannak (12). 1991-ben a
zárványtestes myositist a polymyositishez hasonlatos
klinikai megjelenése miatt az idiopathiás inflamma-
toricus myopathiák csoportjába sorolták (13). A ké-
sôbbiekben számos új diagnosztikus lehetôség vált a
mindennapi klinikai gyakorlat számára is elérhetôvé,
amelyek eredményeit összegezve Tanimoto egy új,
validált kritériumrendszert állított fel 1995-ben (14).
Ennek a rendszernek az elônye a nem gyulladásos ere-
detû izombetegségektôl való könnyebb elkülönítés, és
fontos szerepet kap a myositisspecifikus autoantitestek
vizsgálata is (15).
Napjainkban ismét érdekes vita zajlik a diagnosztikus
kritériumrendszerek hiányosságairól (16–18). Az elô-
térben álló kérdés, hogy az idiopathiás inflammatoricus
myopathiák csoportján belül milyen gyakori a polymyo-
sitis, illetve független betegségentitásnak tekinthetô-e?
Ez a vita újból felhívta a figyelmet a szövettani kritériu-
mok további pontosításának szükségességére. 
Etiológia 
Hasonlóan más szisztémás autoimmun megbetegedé-
sekhez, az idiopathiás inflammatoricus myopathiák
pontos kialakulásáról még napjainkban is korlátozot-
tak ismereteink. Az utóbbi években azonban számos,
eddig ismeretlen részletet sikerült feltérképezni, s ezek
a késôbbiekben akár potenciális terápiás célpontként is
szolgálhatnak. 
Röviden összefoglalva: genetikailag fogékony egyé-
nekben különbözô környezeti hatások provokálják a
kóros immunológiai folyamatok aktiválódását, ez vezet
a myositis kialakulásához. Az egyes klinikopatológiai
alcsopor-toknak megfelelôen más és más autoimmun
mechanizmusok játszódnak le, de a következmények
azonosak: krónikus gyulladás, az izomrostok károso-
dása és pusztulása, fibrosis kialakulása.
Genetikai háttér
A myositisek genetikai hátterének feltárása érdekében
intenzív kutatások folynak. A genetikai faktorok sze-
repe mellett szól a családi halmozódás, a gyakoribb
elôfordulás bizonyos etnikai csoportokban és a myo-
sitis szoros HLA-asszociációja.
Az elsô fontos bizonyítékokat a genetikai befolyás lé-
tezésére a populációs és családvizsgálatok szolgáltatták.
A polymyositis és a dermatomyositis is halmozódhat
elsôfokú rokonok között, egy családon belül a legtöbb
esetben ugyanaz a klinikopatológiai alcsoport alakul ki
(19). Egyéb szisztémás és szervspecifikus autoimmun
betegségek szignifikánsan nagyobb arányban fordulnak
elô idiopathiás inflammatoricus myopathiás betegek
elsôfokú rokonaiban, mint az átlagpopulációban (20).
Napjainkban
ismét érdekes
vita zajlik
a diagnosztikus
kritériumrend-
szerek
hiányosságairól.
Az idiopathiás inflammatoricus myopathiák klinikopatológiai
csoportosítása
I. Primer, felnôttkori polymyositis (polymyositis).
II. Primer, felnôttkori dermatomyositis (dermatomyositis).
III. Tumorral társuló myositis (CAM).
IV. Juvenilis polymyositis/dermatomyositis.
V. Egyéb szisztémás autoimmun betegséggel társult
polymyositis/dermatomyositis (OM).
VI. Zárványtestes myositis (IBM).
VII. Egyéb, ritkán elôforduló myositisek: amyopathiás
dermatomyositis (ADM), fokális myositis, orbitalis
myositis, proliferatív myositis, eosinophiliás myositis,
granulomatosus myositis.
IBM: inclusion-body myositis, OM: overlap myositis
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A legtöbb autoimmun kórkép esetében a legerôsebb
genetikai rizikófaktor a különbözô MHC-gének jelen-
léte. Az elsôként leírt idiopathiás inflammatoricus
myopathiával társult genetikai faktor az MHC-I alosz-
tályba tartozó HLA-B8 és az MHC-II alosztályba so-
rolt HLA-DR3 gén volt. Újabb kutatások szerint szo-
ros kapcsolat áll fenn az MHC-II alosztályba tartozó
HLA-DRB1*0301 és a vele kapcsoltan öröklôdô
DQA1*0501 génekkel. E gének fokozott incidenciáját
írták le valamennyi klinikopatológiai alcsoport familiá-
ris és sporadikus formájában az egyesült államokbeli és
az európai felnôtt és gyermekkorú kaukázusi populáció-
ba tartozó betegek esetében (21, 22). Ezzel szemben
az afroamerikai, a mexikói-amerikai populációban kizá-
rólag a HLA-DQA1*0501 allél elôfordulását találták
szignifikánsan gyakoribbnak (23). Idiopathiás inflam-
matoricus myopathiában szenvedô japán betegeken a
HLA-DQA1*0102 és a HLA-DQA1*0103 allélok
dominanciáját igazolták, érdekes módon a HLA-
DQA1*0501 gén védôhatását figyelték meg (24).
Az egyes HLA-antigének jelenléte meghatározhatja
az idiopathiás inflammatoricus myopathiás betegek fo-
kozott autoantitest-termelését (22). A myositisspe-
cifikus antiszintetáz autoantitestek termelése a HLA-
DRB1*0301 és a HLA-DQA1*0501 antigének jelenlé-
tével társul fehér bôrû idiopathiás inflammatoricus
myopathiában szenvedô betegekben. Afroamerikai és
mexikói betegeken az anti-Jo-1 autoantitest-pozitivitás
a HLA-DQA1*0501, illetve a HLA-DQA1*0401 anti-
génekkel mutat szoros összefüggést. Az anti-Mi-2
autoantitest jelenléte esetén a HLA-DR7 és a kapcsolt
HLA-DQA1*0201 allél fokozott incidenciáját mu-
tatták ki. Az anti-SRP autoantitest-pozitivitás a
HLA-DR5 és a HLA-DQA1*0301 antigénekkel
társul. Azokon a fehér bôrû, idiopathiás inflammato-
ricus myopathiában szenvedô betegeken, akiknek
a szérumában anti-PM/Scl-t mutattak ki, nagyobb
arányban igazolták a HLA-DRB1*0301 és a HLA-
DQA1*0501 antigének jelenlétét.
Egyéb genetikai faktorok hajlamosító szerepére is lé-
teznek bizonyítékok. Ezek közül kiemelendô az
MHC-III alosztályba tartozó, a TNF-α transzkripció-
ját reguláló gén polimorfizmusa. Juvenilis dermato-
myositises betegekben a TNF-α–308A allél elôfor-
dulása esetén több TNF-α képzôdik, és ilyenkor gya-
koribb a krónikus kórlefolyás és a calcinosis elôfor-
dulása (25).
Környezeti ágensek
Jelen tudásunk szerint az idiopathiás inflammatoricus
myopathiák patogenezisében bizonyos környezeti
ágensek mint provokáló tényezôk hatnak (26). Ez
elsôsorban a myositisek szezonális megjelenése alapján
vetôdik fel. Sokféle mikrobiális ágens iniciáló szerepét
feltételezik – Coxsackie B1-, enterovírusok, a parvo-
vírus B19, a HTLV-1, Toxoplasma és Borrelia –, de a bi-
zonyítékok egyelôre ellentmondásosak. 
Nemrégiben mutatták ki, hogy a harántcsíkolt izom-
zat miozin-nehézlánca a Streptococcus pyogenes M5
proteinjével homológ aminosavszekvenciákat tartal-
maz (self epitop). Az ilyen fertôzésen átesett juvenilis
dermatomyositises betegekben ez elôidézheti az izom-
zat specifikus citotoxikus T-lymphocyták általi autoim-
mun károsítását (27). A napfény-expozíció – elsôsor-
ban az UV-fény – etiológiai szerepe is felvetôdik der-
matomyositisben, hiszen ez fokozza a betegség pato-
mechanizmusában fontos szerepet játszó citokin, a
TNF-α szintézisét (28).
Patomechanizmus
Polymyositis/dermatomyositis 
Habár a patomechanizmus központi eleme autoim-
mun reakció, ez idáig még nem sikerült a célpontként
szolgáló autoantigén(eke)t azonosítani. Valamely is-
meretlen trigger tényezô hatására te-
hát az érintett izmokban lokálisan
proinflammatoricus citokintermelés
indukálódik. Ezek a citokinek elô-
segítik a helper T-lymphocyták (Th),
macrophagok és neutrofil sejtek infilt-
rációját. Az aktivált Th-sejtek Th1-
vagy Th2-sejtekké differenciálódnak.
A patomechanizmusban a celluláris és
a humoralis immunitás egyaránt szere-
pet játszik, a Th1-sejtek a celluláris, a
Th2-sejtek a humoralis immunitást
serkentik. Polymyositisben a Th1-Th2
egyensúly – hasonlóan a legtöbb szisz-
témás autoimmun betegséghez – a
Th1-populáció javára változik, míg
dermatomyositisben inkább Th2-do-
minancia érvényesül (29). Végül az
izomrostok károsodását polymyositis-
ben citotoxikus T-sejtek (Tc), míg
dermatomyositisben a Th-sejtek mediálta citokin és
B-lymphocyták által kiváltott humoralis mechaniz-
musok idézik elô (30).
Polymyositis 
Polymyositisben az endomysealis gyulladásos infiltrá-
tum két fô sejtje a macrophag és a Tc-sejt (1. ábra). A
macrophagok proinflammatoricus citokineket (IL-1,
TNF-α) termelnek. Ezek hatására fokozódik az izom-
rostok felszínén a sejtadhéziós molekulák expressziója,
s ezek lehetôvé teszik az izomsejtekhez vándorló
szenzitizált Tc-sejtek adherenciáját. A Tc-sejtek korlá-
tozott T-sejt-receptor- (TCR-) V-gén-használata azt
jelzi, hogy ezek a sejtek bizonyos izomspecifikus
autoantigénekre specifikusan szelektálódnak (31). A
Tc-sejtek és az izomrostok között szoros interakció
(immunológiai szinapszis) alakul ki (32).
Polymyositisben az egészséges izomrostokra jellemzô
állapottal szemben az infiltrált, illetve a távoli izomsejtek
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felszínén is megjelenik az MHC-I-, illetve MHC-II-
molekulák expressziója. A Tc-sejtek felismerik az izom-
rostokon az MHC-I-molekulával kapcsolódott izoman-
tigéneket, amelyek eredetüket tekintve feltehetôen
sarcolemmalis, illetve citoplazmatikus izomfehérjékbôl
származnak. Egy transzgén egérmodellben, a vázizom-
rostok spontán MHC-I-expressziójának fokozásával,
minden további specifikus stimulus nélkül kialakultak az
inflammatoricus myopathia jellegzetes szövettani eltéré-
sei, valamint – a humoralis immunválasz jeleként – hisz-
tidil-tRNS-szintetáz-ellenes autoantitestek jelentek meg
(33).
Tovább árnyalja a képet, hogy krónikus polymyo-
sitisben szenvedô, inaktív stádiumban lévô betegek
izombiopsziás mintáiban is kimutatható az MHC-I fo-
lyamatos expressziója, az endomysealis gyulladás jelei
nélkül. Tehát polymyositises betegekben az MHC-I
izomrostokon való megjelenése önmagában nem ele-
gendô sem a T-sejtes válasz kiváltásához, sem pedig az
izomrostok destrukciójához (34).
A TCR-MHC-I kapcsolaton kívül az immunológiai
szinapszis ko-stimulatorikus molekuláinak együttmû-
ködése is szükséges a Tc-sejtek aktiválódásához. Az
izomrostokon megjelenik a BB1-molekula (CD80, a
B7 család tagja), a Tc-sejtek pedig az ehhez a molekulá-
hoz kapcsolódó CD28-at és CTLA-4-et expresszálják
(35). A ko-stimulatorikus CD40-molekula szintén
megjelenik az izomrostokon, illetve ligandja, a CD40L
kimutatható az infiltráló Tc-sejteken (36). A CD40-
CD40L interakció egyrészt az antigén-prezentációt
serkenti az izomrostok BB1 expressziójának indukálá-
sával, másrészt az izomrostok IL-6-, IL-8-, IL-15- és
kemokin- (MCP-1, RANTES) termelésének serkenté-
se révén segíti a Tc-sejtek adhézióját, aktivációját és
differenciációját (37). A Tc-sejtek tehát ak-
tiválódnak az immunológiai szinapszis ko-
stimulatorikus molekuláinak együttmûkö-
dése révén. Az aktiválódott Tc-sejtek cito-
toxikus effektor molekulák (perforin) révén
károsítják az izomrostokat (38).
Mára bebizonyosodott, hogy polymyo-
sitisben az izomrostok pusztulásában az
apoptózis nem játszik szerepet, bár felszínü-
kön jelen van a Fas antigén, míg a Tc-sejtek
expresszálják a Fas ligandot. Ugyanakkor
az izomrostok felszínén megjelennek az
apoptózis ellen védôhatást kifejtõ bcl-2-,
NCAM-, FLIP- és hILP-molekulák is (39).
A polymyositises betegek izombiopsziás
mintáiban számos citokin detektálható:
IL-2, IFN-γ, IL-1α, IL-1β, TNF-α, IL-6
(40, 41). Ezek egyrészt az autoimmun folya-
matot erôsítik fel a további macrophag-
aktiváció révén (IL-2, IFN-γ), másrészt di-
rekt módon is képesek károsítani az izom-
rostokat (IFN-γ, TNF-α) (42). Az izomban
kisebb mennyiségben Th2 eredetû antiin-
flammatoricus citokinek (IL-4, IL-10, TGF-
β) is találhatók. Tehát gyulladást gátló, illet-
ve mérséklô hatású citokinek is termelôd-
nek, azonban ez utóbbiak nem képesek kivédeni a
proinflammatoricus citokinek káros hatásait (41).
Az érintett izmok gyulladásos infiltrátumaiban ke-
mokinek (IL-8, MCP-1, MIP-1α, RANTES) is ter-
melôdnek, ezek a gyulladásos sejtek további toborzásá-
ban, valamint a Tc-sejtek aktiválásában vesznek részt
(40). A kemokinek receptorai (CCR) mind az endo-
thelsejteken, mind pedig a gyulladásos infiltrátum
macrophagjain és T-sejtjein, valamint a regenerálódó
izomrostokon is megjelennek (43).
A mátrix metalloproteinázok (MMP) – az extra-
celluláris mátrix remodellingjéért felelôs, kalciumde-
pendens cink-endopeptidázok – szintén propagálják a
T-sejtek adhézióját az endothelhez és az extracelluláris
mátrix elemeihez, így elôsegítik ezeknek a sejteknek a
migrációját az izmokba. Polymyositisben az izomros-
tok fokozott mátrix metalloproteináz-2- és mátrix
metalloproteináz-9-termelése mutatható ki, a Tc-sejtek
pedig mátrix metalloproteináz-2-t termelnek (44). A
citokineket és kemokineket nemcsak a gyulladásos
infiltrátum sejtjei termelik, hanem a környezô ext-
racelluláris mátrix sejtjeibôl, endothelsejtekbôl vagy
magukból az izomsejtekbôl is származhatnak.
Dermatomyositis 
A dermatomyositis patomechanizmusában a polymyo-
sitishez képest alapvetô különbség, hogy az immunfo-
lyamat az intramuscularis microvasculatura endothe-
liuma ellen irányul. Fénymikroszkóppal az izmokban
– az izomfasciculusok perifériáján elhelyezkedô rostok
degenerációja következtében kialakuló – perifascicularis
atrophia látható. A perivascularis infiltrátumban Th-
A polymyositis celluláris immunpatológiája. Az endomysealis gyulladásos
infiltrátum két fô sejtje: a macrophag és a citotoxikus T-sejt. Az izomrostok
károsodását az aktiválódott citotoxikus T-sejtek idézik elô
IFN: interferon, IL: interleukin, TNF: tumornekrózis-faktor
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sejtek, B-lymphocyták, macrophagok és neutrofil sejtek
figyelhetôk meg. Az érintett bôrben szintén hasonló
perivascularis infiltrátum látható. Sem az izmokat infilt-
ráló T-sejtekben, sem a perifériás vér T-sejtjeiben nem
mutatható ki korlátozott TCR-V-gén-használat (45).
Az endothelsejtek képesek ICAM-1 (intercellular
adhesion molecule-1) és IL-1α termelésére is (40). A
dermalis és a perifascicularis erek endotheliumában
már a betegség korai fázisában kimutatható a komp-
lementrendszer aktivációja és a C5-C9b komplex
(MAC, membrane attack complex) depozíciója (a
depozíció mértéke korrelál az izomatrophia mértéké-
vel). Ez a tény valamilyen ismeretlen antigén ellen
termelôdô autoantitest vagy immunkomplex mediálta
immunválasz szerepét veti fel. A MAC az endothel-
sejtek necrosisát váltja ki. A komplementaktiváció kö-
vetkeztében felszabaduló kemotaktikus faktorok to-
vábbi T-sejteket és macrophagokat vonzanak a hely-
színre. Így a Th-sejtek által mediált citokinmecha-
nizmusok és a B-lymphocyták által kiváltott humoralis
mechanizmusok az endomysealis kapillárisok károso-
dását, ezáltal krónikus ischaemiát és az izomrostok
atrophiáját eredményezik (30).
Dermatomyositisben is kimutatható kemokinek
(MCP-1, MIP-1α) termelôdése, azonban itt nemcsak a
gyulladásos sejtek további toborzásában vesznek részt,
hanem a betegség késôbbi fázisában a fibrosis kialaku-
lását is elôsegítik (46). Hasonló, fibrosist fokozó hatá-
sú a pleiotrop TGF-β is, ezt nemcsak T-sejtek, de hu-
mán myogen sejtek is képesek termelni. Ugyanakkor
dermatomyositisre is jellemzô a gyulladást gátló, illet-
ve mérséklô citokinek expressziója (IL-4, IL-10,
TGF-β) (41).
Az autoantitestek szerepe
Az idiopathiás inflammatoricus myopathiában szenvedô
betegeken leírt celluláris és humoralis immunitás zavarai
közül kiemelkedô jelentôségûek az autoantitestek (47).
A myositisasszociált autoantitestek egyéb szisztémás
autoimmun betegségekben, mint például sclerodermá-
ban, Sjögren-szindrómában és szisztémás lupus eryt-
hematosusban is megjelenô autoantitestek; a leggyako-
ribbak a következôk: anti-PM/Scl, anti-Ku, anti-Ro/SS-
A, anti-La/SS-B, anti-U1RNP, anti-U2RNP és anti-
U3RNP. A myositisspecifikus autoantitestek (MSA) ki-
zárólag idiopathiás inflammatoricus myopathiában
figyelhetôk meg. Ezek a fehérjeszintézisben részt vevô
citoplazmatikus proteinek, illetve ribonukleinsavak ellen
irányulnak. A leggyakoribb myositisspecifikus autoan-
titestek az aminoacil-transzfer-RNS-szintetázok ellen
termelôdnek (2. táblázat).
Az egyes autoantitestek által meghatározott betegsé-
gek tüneteikben, súlyosságukban, prognózisukban, im-
mungenetikájukban annyira különböznek egymástól,
hogy önálló entitásként kezeljük ôket (21, 48). Így a ha-
gyományos klinikopatológiai osztályozáson kívül az idio-
pathiás inflammatoricus myopathiák szerológiai klasszi-
fikációja is létezik. A szerológiai alcsoportok meghatáro-
zása segíti a diagnózis felállítását, a prognózis megítélését
és az adekvát terápia kiválasztását. Bár a myositisspe-
cifikus autoantitestek és célantigénjeik patomechaniz-
musban betöltött szerepe egyelôre isme-
retlen, nagyfokú betegségspecificitásuk
arra utal, hogy azok az immunválaszok
regulálják ôket, amelyek a myositisért is
felelôsek (47, 48).
A betegség kialakulásában talán fon-
tos szerepet játszhat, hogy az antigén-
ként szolgáló molekulák kemoattraktáns
tulajdonságúak (49, 50). A myositis-
specifikus autoantitestek az idiopathiás
inflammatoricus myopathiában szen-
vedô betegek harmadában kimutathatók.
Egy adott betegben csak egy myositis-
specifikus autoantitest van jelen, és a be-
tegség lefolyása során szérumából végig
ugyanaz az autoantitest mutatható ki. A
myositis kezdete elôtt már hónapokkal
megjelenik, szérumszintje korrellál a be-
tegség aktivitásával. A myositisspecifi-
kus autoantitestek az anti-Mi-2 kivételé-
vel gyakrabban fordulnak elô a poly-
myositises betegekben. A leggyakoribb
antiszintetáz autoantitest, a hisztidil-tRNS-szintetáz el-
len irányuló, úgynevezett anti-Jo-1 autoantitest jelenléte
esetén az antiszintetáz-szindróma tünetegyüttese figyel-
hetô meg: szimmetrikus nem erozív arthritis vagy arth-
ralgia, Raynaud-jelenség, interstitialis tüdôbetegség, láz
és mechanikus kéz társulása áll a klinikai kép homlokte-
rében (21). Ez a szerológiai alcsoport kórszövettani elté-
réseket is mutat: a perimysealis infiltráció mellett jelleg-
zetes az izomrostok fragmentációja, a gyulladásos infilt-
rátumban dominálnak a macrophagok, a kapillárisden-
zitás normális (51). Az antiszintetáz-szindrómás bete-
gek agresszívebb kezelést igényelnek (21), ezért fontos,
hogy myositises betegeken minél hamarabb igazoljuk az
immunszerológiai státust.
Terápia
Mint a fentiekben láttuk, az idiopathiás inflammato-
ricus myopathiák patomechanizmusuk számos részle-
tében különböznek, kezelési stratégiájuk azonban a
zárványtestes myositis kivételével hasonló (52). A té-
nyeken alapuló orvoslás korában az optimális terápiás
protokollok kialakítását nehezíti (53), hogy az ala-
csony incidencia és a heterogén betegcsoport miatt ke-
vés prospektív, randomizált, kettôs vak, kontrollált ta-
nulmány készülhetett. A korábbiakban említettük,
hogy jelenleg is folyamatos revízió alatt áll egyrészt a
diagnosztikus kritériumrendszer, másrészt a terápiás
hatás objektív mérésére szolgáló, a betegség aktivitását
és az általa okozott károsodást, valamint a javulást
értékelô diagnosztikus eszközök (54).
A beteg kezelése és gondozása során célunk az akut
izomkárosodás mérséklése, az ízületi kontraktúrák ki-
alakulásának megakadályozása, hosszú távon a relap-
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susok megelôzése és az életminôség javítása. Myo-
sitises betegek kezelésénél a legfontosabb, hogy az elsô
tünetek megjelenését követôen minél hamarabb kezd-
jük el a megfelelô terápiát. Alapvetôen
fontos kérdés a betegek korai aktív,
esetenként agresszív kezelése. A késôn
elkezdett immunszuppresszív kezelés
eredménye rosszabb, és az idôközben
elpusztult izomzat miatt a beteg moz-
gásszervi állapota is kedvezôtlenebb.
Hazai viszonyok között gyakran ta-
pasztaljuk, hogy a diagnózis felállítása
késik, vagy ha igazolódik is, a beteg
nem kap megfelelô terápiát, illetve az
alkalmazott kezelést nem alkalmazzák
elegendô ideig. 
Fokozott figyelmet igényel a terápiás
protokoll összeállítása során a kliniko-
patológiai alcsoport és bizonyos prog-
nosztikai faktorok jelenléte. A gyógy-
szeres kezelés mellett alapvetô, hogy a
beteg az aktivitási tünetek megszûnte után idejében ré-
szesüljön fizioterápiában is (55).
Immunszuppresszió
A polymyositis/dermatomyositis kezelésében a legel-
terjedtebben alkalmazott szerek a glükokortikoidok,
ez az elsô vonalbeli terápia, amelyet immár több mint
60 éve használunk a myositisek kezelésére. A myo-
sitises betegek 60%-a reagál jól a glükokortikoid-
terápiára, azonban számos rövid és hosszú távú mellék-
hatás kialakulásával kell számolnunk. Ezek közül ki
kell emelnünk az osteoporosist, mert az autoimmun
betegségekben a glükokortikoidkezeléstôl függetlenül
is nagyobb az osteoporosis kialakulásának veszélye, to-
vább rontva a myositises beteg funkcionális állapotát
(56, 57).
Glükokortikoidkezelésre refrakter betegeken, illetve
ha nem tolerálható mellékhatások fejlôdnek ki, valamint
ha a glükokortikoid dózisának csökkentésére a betegség
fellángol, a glükokortikoidok mellett egyéb immun-
szuppresszív kezelés alkalmazása válik szükségessé (má-
sodvonalbeli terápia). Ebbe a csoportba a metotrexátot, a
cyclosporin A-t, az azatioprint és a cyclophosphamidot
soroljuk. Refrakter esetekben ezenkívül használatos a
nagy dózisú intravénás immunglobulin és a plazma-
ferézis is. A myositises betegek közel 40%-ánál válik
szükségessé a glükokortikoidok alkalmazása mellett
egyéb immunszuppresszív terápia beállítása (58).
Bizonyos esetekben a másodvonalbeli immunszupp-
resszív kezelés korai megkezdése mindenképpen indo-
kolt. A másodvonalbeli szereket, illetve az intravénás
immunglobulint és plazmaferézist nemcsak glükokor-
tikoidokkal, hanem egymással is kombinálhatjuk.
Speciális szempontok
az egyes alcsoportokban
Dermatomyositisben a bôrtünetek kezelésére hydroxy-
chloroquint is használhatunk. Újabb lehetôség a loká-
lisan alkalmazható tacrolimus kenôcs, illetve krém.
Refrakter bôrtünetek gyakran jól reagálnak a kis dózi-
sú intravénás immunglobulinterápiára. Aktív bôrtüne-
tek esetén alapvetô a megfelelô fényvédelemrôl való
gondoskodás is. 
Az overlap myositisben szenvedô betegek kezelésé-
ben kisebb glükokortikoiddózis is elegendô lehet, és
tekintettel kell lennünk a társuló autoimmun betegség-
re is. 
Rosszindulatú daganatos betegségekhez társult for-
mában a prognózist alapvetôen a daganatos betegség
határozza meg, ezért a myositises tünetek javulásához
elengedhetetlen a daganat (sikeres) kezelése. 
Juvenilis betegek kezelésekor különös figyelmet kell
fordítanunk a lehetséges mellékhatások kivédésére. Bár
a juvenilis myositis prognózisa kedvezôbb a felnôttkori
formához képest, a diagnózis felállításának és az adek-
vát terápia elindításának késedelme esetén számolnunk
kell az igen kedvezôtlen funkcionális kimenetellel, és a
sokszor nem, vagy nehezen befolyásolható calcinosis
kialakulásával. 
A zárványtestes myositis kezelésére napjainkban
nincs igazán hatásos módszer (59). A glükokorti-
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A myositisspecifikus autoantitestek cél-autoantigénjei, gyakoriságuk és jellemzô myositisalcsoportjuk
Autoantitest Autoantigén Gyakoriság Alcsoport
Anti-Jo-1 hisztidil-tRNS-szintetáz 20–30% polymyositis/dermatomyositis 
Anti-PL-7 treonil-tRNS-szintetáz 2% polymyositis/dermatomyositis 
Anti-PL-12 alanil-tRNS-szintetáz 1% polymyositis/dermatomyositis 
Anti-EJ glicil-tRNS-szintetáz 1–3% polymyositis/dermatomyositis 
Anti-OJ izoleucil-tRNS-szintetáz 1% polymyositis/dermatomyositis 
Anti-KS aszparagil-tRNS-szintetáz <1% polymyositis/dermatomyositis 
Anti-tRNShis tRNShis 7% –
Anti-tRNSala tRNSala 1% –
Anti-SRP signal recognition particle <5% polymyositis
Anti-Mi-2 218 kDa helikáz 4–14% dermatomyositis
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koidok szerepe itt ellentmondásos, mivel a betegek
kezdetben javulhatnak, de késôbb az izomgyengeség
visszatér, tehát hatásuk részleges és ideiglenes. Az
immunszuppresszív szerekkel is csak részleges javulás
érhetô el. Bizonyos esetekben érdemes az intravénás
immunglobulinkezelést is megpróbálni (60).
Új eljárások
Számos citosztatikus gyógyszert is kipróbáltak már
polymyositisben és dermatomyositisben, a mindennapi
kezelésben egyelôre azonban ezek kevéssé terjedtek el.
Ilyen például a fludarabin, mycophenolat mofetil, és a
tacrolimus (61). A rheumatoid arthritis korszerû keze-
lésében teret hódított biológiai terápiák közül az
anticitokin-kezelések, elsôsorban a TNF-ellenes szerek
kecsegtetnek sikerrel a polymyositis/dermatomyositis
terápiájában, mivel a myositisek patomechanizmusában
a TNF-α fontos szerepet tölt be. A legújabb terápiás
lehetôségeket és hatásmechanizmusuk alapját a 3. táb-
lázatban foglaltuk össze.
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